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Amyeloproliferativ neoplasiák (MPN)vagy régebbi nómenklatúra szerint idültmyeloproliferativ betegségek egyik típusa
a myelofibrosis, amely kialakulhat idiopathiásan
mint úgynevezett primer myelofibrosis (PMF)
vagy egyéb MPN-t követôen, azok transzformá-
ciója során. A myelofibrosis és minden egyéb
kórkép, amely a csontvelôi fiziológiás vérképzést
elnyomja, a betegség egyik jellemzô következ-
ményeként extramedullaris vérképzést (EMH)
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BEVEZETÉS – Az idült myeloproliferativ
neoplasiák (MPN) egyik típusa a myelofib-
rosis, amelynek egyik jellemzô következ-
ménye az extramedullaris vérképzés. Ezen
jelenség általában a lépet és a májat érinti;
amennyiben más szervek is érintetté vál-
nak, nem hepatosplenicus extramedullaris
vérképzésrôl beszélünk. Nem hepatosple-
nicus manifesztáció elôfordulási esélyét
korábbi splenectomia fokozhatja.
ESETISMERTETÉS – Öt éve primer myelo-
fibrosissal kezelt, splenectomián átesett 66
éves nô nyolc hónappal a halála elôtt re -
cidív ascites, hasûri teltségérzés és dyspnoe
miatt került kórházi felvételre. Képalkotó
vizsgálatok pancreasterületi térfoglaló fo -
lyamatot írtak le, a peripancreaticus nyi -
rok csomók megnagyobbodásával. Az elô -
rehaladott hasnyálmirigy-carcinomának
véleményezett folyamat progrediált és a
beteg elhunyt. A kórboncolás során végzett
szövettani vizsgálat alapján a térfoglaló
folyamat extramedullaris vérképzésnek
bizonyult.
KÖVETKEZTETÉSEK – Myelofibrosisban
szenvedô betegek esetében újonnan jelent-
kezô térfoglaló folyamatok esetén második
primer elváltozás mellett érdemes nem he -
patosplenicus extramedullaris vérképzésre
is gondolni, különösképpen akkor, ha az
anamnézisben lépeltávolítás is szerepel.
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EXTENSIVE RETROPERITONEAL 
EXTRAMEDULLARY HEMATOPOIESIS
MIMICKING DISSEMINATED 
ABDOMINAL CANCER
INTRODUCTION – Myelofibrosis is a type
of chronic myeloproliferative neoplasia fre-
quently associated with extramedullary
hematopoiesis. This latter process usually
affects the spleen and the liver, and should
be designated as nonhepatosplenic extra-
medullary hematopoiesis if it involves
other organs. Nonhepatosplenic extrame-
dullary hematopoiesis is reported to be
more common in patients who had sple-
nectomy.
CASE REPORT – A 66-year-old woman
with 5-year history of myelofibrosis was
hospitalized eight month prior to death due
to increasing abdominal effusion, abdomi-
nal discomfort and dyspnea. Three years
before death, splenectomy was performed.
The abdominal imaging studies disclosed a
circumscribed tumorous mass in the panc-
reas, with enlargement of the peripancrea-
tic lymph nodes. The lesion interpreted as
pancreatic cancer progressed and the pati-
ent died. Post mortem histological evalua-
tion confirmed the abdominal mass to
represent myeloid metaplasia of the retro-
peritoneal fat tissue.
CONCLUSIONS – Besides the possibility
of a secondary primary tumor, the disco-
very of a novel mass lesion in patients with
myelofibrosis should raise the suspicion of
extramedullary hematopoiesis, especially
when the patient had splenectomy.
myelofibrosis, myeloid metaplasia, 
extramedullary hematopoiesis, 
splenectomy, peritoneal carcinosis
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vagy másnéven myeloid metaplasiát idéz elô. Az
EMH jelensége bármilyen, elsôsorban fejlôdés -
tanilag mesodermalis eredetû szövetben kialakul-
hat, azonban általában a lépet, a májat és a nyi-
rokcsomókat érinti, így azon eseteket, amelyek-
ben más szervek érintettsége is igazolható, szo-
kás nem hepatosplenicus extramedullaris vérkép-
zésnek (NHS-EMH) nevezni. Bár myeloid me -
taplasia számos hematológiai [például egyéb
myeloid neoplasiák és hemoglobinbetegségek
(1–6)] és nem hematológiai [például a csontvelôt
beszûrô carcinomák (7), a csontok Paget-kórja
(8), osteopetrosis (9)] kórképekben is kialakul-
hat, az NHS-EMH hátterében leggyakrabban
myelofibrosis áll. NHS-EMH elôfordulását már
számos lokalizációban közölték, többek között a
mediastinum, az emlô (10), a központi idegrend-
szer (11), a bôr, a pancreas, a tüdô, a szív, a vese
(12) és a tápcsatorna szöveteiben (13–16). 
Esetismertetés
Kifejezett anaemia, splenomegalia és leuko-
erythroblastos vérkép miatt indult kivizsgálás a
61 éves nôbetegnél 2007 októberében. A csont-
velô-biopszia PMF-et igazolt. A tüneteket
okozó anaemia miatt 4–6 hetente vörösvérsejt-
transzfúzióra szorult. 2009-tôl a fokozódó sple-
nomegalia, következményes hasi kompressziós
tünetek, súlyos thrombocytopenia és megnöve-
kedett transzfúziós igény miatt splenectomiát
végeztek. Ezt követôen egy évig transzfúziót
nem igényelt, a hemoglobin 100–110 g/l között
volt, mérsékelt thrombocytopeniát lehetett ész-
lelni (thrombocytaszám 30-60 G/l között válto-
zott). 2010. decembertôl ismét havonta része-
sült transzfúzióban. A halál elôtt nyolc hónap -
pal recidív ascites, hasûri teltségérzés és dyspnoe
miatt került kórházi felvételre. A csontvelô-
biopsziás minta szövettani vizsgálata során az
alapbetegség kiváltotta elôrehaladott fibrosist
véleményeztek (1a ábra). A patológiai vizsgálat
a lépben extramedullaris haemopoesist és hae-
mosiderosist észlelt (1b ábra). Az abdominalis
panaszok kivizsgálása során készült hasi ultra-
hang és számítógépes tomográf (CT) -felvétel
72×44×40 mm-es in homogén, vaszkularizált
térfoglaló folyamatot írt le a pancreasfej terüle-
tén, a peripancreaticus és májkapui nyirokcso-
mók megnagyobbodásával. Az alapbetegség
okozta rossz általános állapot és a pancytopenia
részjelenségeként kialakult sú lyos thrombocy-
topenia miatt biopsziás mintavételt és szövetta-
ni verifikációt nem kezdeményeztek. A hasa
feszessé, elôdomborodóvá, betapinthatatlanná
vált, ascites jelent meg. A hasûri folyadékot
három alkalommal lebocsátották, az ascites üle-
dékének citológiai vizsgálata egyik alkalommal
sem igazolt carcinosist. A radiológiailag elôreha-
ladott hasnyálmirigy-carcinomának véleménye-
zett térfoglaló folyamat progrediált, és a beteg
elhunyt. A kórboncoláskor készült felvételen
(2. ábra) a mesenterialis és mesocolicus zsírban,
továbbá a pancreas környezetében és állományá-
ban kiterjedten észlelhetôk a képalkotó vizsgála-
tokkal látottaknak megfelelô szürkésfehér,
tömött gócok, melyek a post mortem szövettani
vizsgálat alapján EMH-nak bizonyultak (3d
ábra). Fibrotizáló EMH kimutatható volt még
továbbá a paraaortalis, illetve a portalis nyirok-
csomókban, a ductus cysticus körüli lágyrészek-
ben, a rectumfalban és a tüdôkimetszések mell-
hártyai felszínén. A csontvelôben elôrehaladott
myelofibrosist észleltünk (3a–c ábra).
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1. ábra. A primer myelofibrosis diagnózisát szolgáltató elsô csontvelô-
biopszia mikroszkópos képe nagyszámú atípusos megakaryocytával, jelen-
tôs fibrosissal (a). Splenectomiás mintából származó kimetszés
mikroszkópos képe EMH jeleivel (b). A, B: HE, 20×
2. ábra. A hasüreget kitöltô multinodularis „daganat-
szövet”
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Megbeszélés
NHS-EMH kialakulását leggyakrabban a lépet és
a májat érintô „klasszikus” EMH elôzi meg, és
létrejöttének valószínûségét fokozhatja, ha a
beteg splenectomián esik át. Koch és munkatár-
sainak tanulmánya alapján az NHS-EMH-ban
szenvedô összes beteg 56%-ánál történt lépeltá-
volítás, míg a myelofibrosis kiváltotta NHS-
EMH-esetek 72,2%-ában volt splenectomia a
kórelôzményben (13). Esetünkben az elvégzett
képalkotó vizsgálatok (ultrahang és CT) a hasi,
retroperitonealis terime hátterében szolid tumor
lehetôségét vetették fel. Bár a retroperitonealis
NHS-EMH ritka megjelenési forma, gondolni
kell rá, ha az anamnézisben EMH-t okozó kór-
kép szerepel. Ebben az esetben a széles körben
alkalmazott CT-vizsgálattal az EMH számos
kerek, lobulált hypo- vagy isodens terimeként
jelenik meg, elsôsorban paravertebralisan (17).
A mágnesesrezonancia-vizsgálat (MRI) változa-
tos képet mutathat, ami felvilágosítást adhat a
daganat szerkezetérôl is. A hemosziderinben és
vérképzési elemekben gazdag gócok alacsony
jelintenzitásúak T1-es és T2-es felvételeken, míg
magas jelintenzitás észlelhetô zsírszövet domi-
nálta területeken (17). A képalkotó vizsgálatok a
folyamat kiterjedtségérôl, további szervek érin-
tettségérôl is tájékoztatnak (17). Mindazonáltal
a thrombocytopenia miatti esetleges vérzéses
szövôdményeket szem elôtt tartva vékonytû-
aspirációs biopszia (FNAB) és vastagtûhenger-
biopszia (NCB) során nyert minta citológiai és
hisztológiai vizsgálata nélkülözhetetlen a defini-
tív diagnózis felállításához, majd a kezelési stra-
tégia megtervezéséhez (18–20). Peritonealis vagy
pleuralis folyadék vizsgálata során megakaryocy-
ták hívhatják fel a figyelmet az NHS-EMH-ra
(16, 21). Amennyiben citológiai vizsgálat törté-
nik, a kenetekben látható megakaryocyták és
egyéb vérképzési elemek, melyek egyes kórfor-
mák esetében (például hematológiai neoplasia
okozta EMH) akár atípusosak, éretlenek is
lehetnek, más természetû óriássejteket is tartal-
mazó folyamat gyanúját is kelthetik, fôként, ha a
citopatológusnak nem áll rendelkezésére EMH-t
felvetô klinikai információ (22). Nagyobb rizi-
kót jelentô mintavételi eljárások (például NCB)
elôtt vérlemezke-koncentrátum profilaktikus
transzfúziójával biztosítható a beavatkozáshoz
szükséges thrombocytaszám (23, 24).
Myelofibrosisban szenvedô betegek esetében
tehát újonnan jelentkezô térfoglaló folyamatok
esetén második primer elváltozás mellett érde-
mes NHS-EMH-ra is gondolni, még szokatlan
elhelyezkedésû laesiók esetében is, különöskép-
pen akkor, ha az anamnézisben lépeltávolítás is
szerepel.
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3. ábra. A csontvelô post mortem szövettani képe (A–C). A peritonealis
carcinosist utánzó myeloid metaplasia (NHS-EMH) egyik gócának
mikroszkópos képe. A, D: HE, B: reticulin, C: Crossmon trichrom, A–D:
20×
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